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Среди патологии половых желез особое место зани- 
мает нарушение полового развития, в первую очередь у 
мальчиков, которое нередко является причиной гипогона- 
дизма взрослых, приводящего к прекращению или сни- 
жению половой и генеративной функции, к различным 
соматическим, нервнопсихическим заболеваниям. Гипо- 
функция половых желез у детей неблагоприятно сказы- 
вается на показателях их физического и психического 
развития. Недостаточное знание причин гипогонадизма, 
неумение дифференцировать нарушения полового раз- 
вития как явления физиологического, конституциональ- 
ного с патологией, раннее, необоснованное применение 
гормонов для коррекции выявленных нарушений может 
привести в ряде случаев к необратимым отрицательным 
последствиям, глубокому нарушению в дальнейшем 
функции половых желез. 
 
Нарушение полового развития у девочек 
 
Преждевременное половое развитие (ППР) у девочек 
 
ППР  -  это  появление  всех  или  некоторых  вторич- 
ных половых признаков (а иногда и менархе) у девочек 
младше 8 лет. 
 
Классификация и характеристика 
 
1. Истинное преждевременное половое развитие обу- 
словлено ранней активацией гипоталамуса или аденоги- 
пофиза, приводящее к повышенной секреции ЛГ и ФСТ. 
Особенности истинного ППР - оно: 
- изосексуальное (соответствует генетическому и 
гонадному женскому полу); 
- всегда полное - включает телархе (увеличение 
молочных желез), адренархе (подмышечное и лобковое 
оволосение) и ускорение роста; 
- всегда завершенное (преждевременно наступает 
менархе). 
2. Ложное преждевременное половое развитие обу- 
словлено автономной избыточной секрецией эстрогенов 
в надпочечниках или яичниках либо приемом эстрогенов 
или гонадотропных гормонов. 
Ложное преждевременное половое развитие всегда 
сопровождается ускорением роста, но оно всегда неза- 
вершенное (преждевременно менархе не наступает) и 
может быть изосексуальным и гетеросексуальным. 
3. Неполное преждевременное половое развитие: 
- изолированное преждевременное телархе; 
- изолированное преждевременное адренархе. 
Обусловлено как избытком гонадотропных гормонов, 
так и половых гормонов и обычно не сопровождается 
ускорением роста. 
4. Заболевания, сопровождающиеся преждевремен- 
ным половым развитием: кисты яичников, первичный 
гипотиреоз, синдромы Мак-Кьюна-Олбрайта и Рассела- 
Сильвера. 
 
Задержка полового развития 
 
Главные признаки - отсутствие телархе и адренархе к 
13 годам и отсутствие менархе к 15 годам. 
Если половое развитие начинается своевременно, а 
менархе не наступает в течение 5 лет - говорят об изо- 
лированной задержке менархе. 
Неполное половое развитие - своевременное появле- 
ние одних и отставание других вторичных половых при- 
знаков. 
Задержка полового развития: 
- изолированная задержка менархе; 
- неполное половое развитие. 
Обусловлены дефицитом половых гормонов - гипого- 
надизм. 
 
1. Первичный (гипергонадотропный) гипогонадизм 
 
Вызван врожденными или приобретенными заболе- 
ваниями яичников. Отличительный признак первичного 
гипогонадизма - повышенный уровень ЛГ и ФСГ. 
Наиболее частые причины первичного гипогона- 
дизма. Синдром Тернера (полная моносомия Х - хромо- 
сомы - кариотип 45, Х или мозаицизм - 45, Х/46, ХХ). 
 
Клиника 
 
Пороки   развития   скелета   или   внутренних   орга- 
нов  -  низкорослость,  дисгенезия  или  полное  отсут- 
ствие яичников, короткая шея с крыловидными склад- 
ками, «старушечье» лицо, микрогнатия; оттопыренные 
низко расположенные уши; готическое небо; низкая 
линия роста волос на лице, бочкообразная или плоская 
грудная клетка; широко расставленные недоразвитые 
соски; непропорционально маленькие ноги; О-образное 
искривление рук (деформированные локтевые суставы); 
Х-образное искривление ног; лимфатические отеки 
кистей, стоп; множественные пигментные невусы; упло- 
щенные ногти на руках. 
Биохимический анализ: в 3-4 года ЛГ и ФСГ ↑; 5-8 лет 
- возрастная норма; старше 9 лет - ↑. 
Дифференциальный  диагноз:  с  синдромом  Нунак, 
смешанной дисгенезией и чистой дисгенезией гонад. 
 
2. Вторичный (гипогонадотропный) гипогонадизм 
 
Преходящий (конституциональная задержка полового 
развития, недоедание, заболевания) и хронический дефи- 
цит гонадотропных гормонов (врожденные и приобретен- 
ные заболевания гипоталамо-гипофизарной системы): 
- изолированный дефицит гонадотропных гормонов 
(↓ уровня ЛГ и ФСГ в сыворотке и нормальные уровни 
других  гормонов  аденогипофиза),  чаще  это  патология 
Охрана материнства и детства 47  
 
гипоталамуса, иногда аденогипофиза: 
- синдром Кальмана - (обусловлен пороком развития 
переднего мозга - нарушается секреция эстрогенов). 
 
Клиника 
 
Задержка полового развития или изолированная 
задержка менархе, нарушение обоняния, тяжелые ано- 
малии головного мозга и черепа. Биохимически - ↓ ЛГ 
и ФСГ. 
Изолированная задержка менархе (изолированная 
первичная аменорея): бывает при первичном и вторич- 
ном гипогонадизме - тестикулярная феминизация (син- 
дром полной резистентности к андрогенам): кариотип 
мужской 46 ХY, фенотип - женский. 
Во внутриутробном периоде не развиваются мужские 
половые органы и недоразвиты женские (слепо оканчи- 
вающееся влагалище, матки и труб нет), а в пубертатном 
периоде не развиваются вторичные половые мужские 
признаки. В паховой грыже у девочки может обнару- 
житься яичко. 
В пубертатном возрасте ЛГ и ФСГ > N, тестостерон ↑, 
эстрогены ↑, чем у мальчиков с нормальным кариотипом. 
Может быть рак яичка - показана орхиэктомия. 
Неполное половое развитие - выявляются отдельные 
вторичные половые признаки, но затем их формирование 
замедляется. 
 
Лечение 
 
Показано наблюдение и лечение у эндокринолога. 
I. Анорхия - врожденное отсутствие яичек у ребенка с 
генотипом 46 ХY (3-5%). 
 
Этиология и клиника 
 
Эта патология обусловлена нарушением синтеза 
тестостерона на 9-11 неделе гестации. Может быть два 
варианта фенотипа: 
- женский (в отсутствии тестостерона) 
- мужской (при атрофии яичек вследствие перекрута 
или нарушения кровообращения на поздних сроках 
гестации), но иногда отмечается микропения. 
Лечение. Лицам с женским фенотипом назначают 
эстрогены и проводят реконструктивные операции, с 
мужским - заместительная терапия андрогенами. 
 
II. Крипторхизм 
 
Классификация и клиника 
 
а) различают ложный крипторхизм (при повышен- 
ном кремастерном рефлексе), в норме у новорожденных 
его нет. Яичко находится в области наружного пахового 
кольца или в нижней трети пахового канала и легко выво- 
дится при пальпации. Лечение не требуется. 
б) истинный крипторхизм (яички находятся в брюш- 
ной полости - 10%, паховом канале - 20% или в углубле- 
нии под апоневрозом наружной косой мышцы живота в 
области наружного пахового кольца - 40%). Опусканию 
яичка препятствует соединительно тканный тяж между 
наружным паховым кольцом и входом в мошонку. Яичко 
нельзя  низвести  в  мошонку.  Истинный  крипторхизм 
бывает одно- и двусторонний. 
в) эктопия яичка. 
Яичко, пройдя паховый канал, располагается в про- 
межности на медиальной поверхности бедра, передней 
брюшной стенке или дорсальной поверхности полового 
члена. 
Лечение - оперативное, но и даже после него не 
исключено бесплодие. 
 
Этиология 
 
Крипторхизм обусловлен дефицитом или тестосте- 
рона у плода и новорожденного, или недостаточным 
поступлением ХГ из плаценты. 
Нарушения в гипоталамо-гипофизарной системе могут 
быть наследственные или приобретенные (у некоторых 
матерей и новорожденных обнаруживаются аутоантитела 
к гонадотропным клеткам аденогипофиза - как следствие 
аутоиммунное поражение гонадотропных клеток). 
Частота крипторхизма - 2,7% доношенных, 21% недо- 
ношенных новорожденных. К году после самопроизволь- 
ного опускания яичка крипторхизм остается у 0,9-1% 
детей. В таких яичках уменьшено количество спермато- 
зоидов, нарушено строение извитых семенных каналь- 
цев. К 2-3 годам появляются склеротические изменения 
ткани яичка. 
 
Прогноз 
 
Частое осложнение - бесплодие (зависит от срока низ- 
ведения яичка - до 70%); герминогенные опухоли яичка 
- 12% (семинома). Крипторхизм может быть изолирован- 
ным, а может сочетаться с другими заболеваниями. 
 
Основные этапы диагностики нарушений полового 
развития 
 
Выявление  детей  с  нарушениями  полового  разви- 
тия осуществляется в основном при профилактических 
осмотрах в родильных домах, дошкольных учреждениях, 
школах, подростковых кабинетах поликлиник, а также в 
результате обращаемости родителей. В связи с тем, что 
темпы полового развития и размеры половых органов у 
мальчиков весьма вариабельны, обнаружить задержку 
полового развития или патологию половых желез в ряде 
случаев нелегко. В первую очередь следует установить, 
имеются ли у обследуемого отклонения, которые выхо- 
дят за пределы индивидуальных особенностей. В этих 
случаях, кроме генитометрии (измерения половых орга- 
нов), определения консистенции яичек и их чувствитель- 
ности, оценки степени развития вторичных половых при- 
знаков, важен анамнез. Следует выяснить у родителей 
либо старших братьев (сестер) ребенка время появления 
вторичных половых признаков, характер полового разви- 
тия, особенно в возрасте 11 – 15 лет, менархе. У матери 
уточняется течение беременности, наличие осложнений, 
характер родов, наличие родового травматизма ребенка. 
Выясняется также состояние половых органов у ребенка 
при рождении, в первый и последующий годы жизни, 
перенесенные им заболевания и травмы; при избыточной 
массе теле ребенка – время начала ее увеличения, интен- 
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сивность по годам, состояние полового развития до ожи- 
рения и в последующий период, при получении ребенком 
лечения – какие гормональные и другие препараты он 
получал, их дозу, длительность применения и эффектив- 
ность. 
Важную роль в диагностике нарушений полового раз- 
вития  у мальчиков, выяснении его характера и причины 
играет объективное исследование наружных половых 
органов. При этом следует создать обстановку довери- 
тельности, подготовить психику больного к необходи- 
мости обследования. Вначале обращается внимание на 
телосложение, соотношение ширины плеч и таза, конеч- 
ностей (в первую очередь нижних) и туловища, характер 
распределения подкожной жировой клетчатки (по муж- 
скому или женскому типу), возможное наличие других 
симптомов тестикулярной недостаточности: истинной 
или ложной гинекомастии, втянутости сосков, гипоосмии 
и аносмии, варикозного расширения вен нижних конеч- 
ностей. 
Определяется состояние половых признаков и время 
их появления (см. табл. 1, 2). Важную роль в оценке 
полового развития играют осмотр и пальпация мошонки 
(наличие пигментации, морщинистости, мошоночного 
шва), определение положения и размеров яичек, их кон- 
систенции и чувствительности. Недоразвитая мошонка, 
чрезмерно богатая жировой тканью, наличие складок 
кожи вместо нее свидетельствуют о нарушении поло- 
вого развития. В тяжелых случаях двустороннего крип- 
торхизма или гипоплазии яичек мошонка может быть не 
сформированной. 
 
Последовательность появления и развития половых признаков у мальчиков 
Таблица 1 
 
 
Половые признаки 
 
Возраст, лет 
 
Начало роста полового члена и яичек 
 
10 – 11 
 
Рост гортани 
 
11 – 12 
 
Появление волос на лобке по женскому типу, дальнейший рост полового члена и яичек 
 
11 - 12 
 
Уплотнение околососковых кружков молочных желез 
 
13 – 14 
 
Появление волос в подмышечных ямках, пушка на верхней губе 
 
14 – 15 
 
Пигментация мошонки, первая эякуляция 
 
14 – 15 
 
Начало роста волос на лице, теле, мужской тип оволосения на лобке 
 
16 – 17 
 
Прекращение роста скелета 
 
17 – 21 
 
 
 
Последовательность появления и развития половых признаков у девочек 
Таблица 2 
 
 
Половые признаки 
 
Возраст, лет 
 
Рост костей таза, округление ягодиц 
 
9 – 10 
 
Начало роста молочных желез 
 
10 – 11 
 
Появление волос на лобке 
 
10 – 11 
 
Рост наружных и внутренних половых органов 
 
11 – 12 
 
Увеличение молочных желез, пигментация сосков 
 
12 – 13 
 
Появление   волос в подмышечных ямках 
 
13 – 14 
 
Первая менструация 
 
12 – 14 
 
Появление угрей 
 
15 – 16 
 
Установление нормального менструального цикла 
 
15 – 16 
 
Прекращение роста скелета 
 
16 – 17 
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Положение яичек определяют путем осмотра, а затем 
пальпаторно. В ряде случаев при повышенном крема- 
стерном рефлексе или широком отверстии пахового 
канала яичко при попытке пальпировать его поднимается 
кверху и входит в паховый канал. Поэтому при паль- 
пации левая рука должна лежать на области пахового 
канала и осторожным (мягким) движением перекрывать 
вход в него, а правая исследовать положение яичка: раз- 
меры, консистенцию, чувствительность. При отсутствии 
яичек (одного или обоих) в мошонке следует попытаться 
обнаружить их в паховом канале, для чего одной рукой 
яичко смещают вниз, а другой перекрывают вышераспо- 
ложенную часть пахового канала, предупреждая возмож- 
ный возврат яичка в паховый канал. Затем определяют 
свойства яичка. Патологией является отсутствие яичка 
(одного или обоих) в мошонке и невозможность низведе- 
ния их из пахового канала (истинный крипторхизм, или 
паховая ретенция яичка) или отсутствие яичек в пахо- 
вом канале (брюшная форма крипторхизма, или атрофия 
яичек). 
При отсутствии грубых нарушений полового разви- 
тия чаще всего решается вопрос о дифференциальной 
диагностике задержанного полового развития и гипого- 
надизма. При этом необходимо ориентироваться на сред- 
ний возраст появления признаков полового созревания 
у большинства подростков данной популяции. Весьма 
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важно учитывать степень первичных и вторичных поло- 
вых признаков в пубертатном периоде, который у мальчи- 
ков начинается в возрасте 11 – 13 лет (с учетом семейного 
анамнеза). 
Гипогонадизм является серьезной патологией, требу- 
ющей в пубертатном периоде соответствующего лечения. 
Может проявляться в виде синдрома анорхизма (отсут- 
ствия яичек в мошонке и паховом канале), который сле- 
дует дифференцировать с абдоминальной формой крип- 
торхизма,  синдрома  монархизма  (наличие  в  мошонке 
или в паховом канале одного яичка и отсутствие другого) 
– дифференцируют с односторонней ретенцией яичка, а 
также в виде адипозогенитальной дистрофии, гипогона- 
дотропного, нормогонадотропного и гипергонадотроп- 
ного гипогонадизма. 
Одним из видов патологии половых желез является 
интерсексуализм. В отношении этих больных допуска- 
ется большое количество ошибок, главные из которых 
состоят в неправильном установлении диагноза, выбора 
паспортного пола и терапевтическом бездействии. Между 
тем достаточная квалификация врача позволяет в усло- 
виях районной или городской больницы, где имеются 
урологическое и гинекологическое отделения поставить 
правильный диагноз, определить пол и решить вопрос о 
предстоящем лечении. 
Различают ложный женский, ложный мужской и 
истинный гермафродитизм. Ложный женский гермафро- 
дитизм чаще всего возникает при врожденной дисфунк- 
ции коркового вещества надпочечников, значительно 
реже он обусловлен длительным приемом матерью во 
время беременности гормональных препаратов либо 
патологией яичников – повышенным образованием 
андрогенов в период внутриутробного развития и в 
последующие годы, в результате нарушения стереоидо- 
генеза. 
Ложный мужской гермафродитизм наиболее часто 
встречается  в  виде  синдрома  Шерешевского-Тернера 
с характерной клинической картиной. Во всех случаях 
выявления неправильного строения наружных половых 
органов ребенка – при рождении, в процессе профи- 
лактического осмотра или обращении к врачу – следует 
собрать тщательный анамнез (прием матерью в период 
беременности гормональных препаратов, наличие подоб- 
ных случаев в семье, состояние половых органов при 
рождении и в процессе дальнейшего развития). 
Дополнительные исследования. Для диагностики 
гипогонадизма проводится исследование уровня тесто- 
стерона в сыворотке крови и экскреции с мочой 17-кето- 
стероидов после нагрузочных тестов с хорионическим 
гонадотропином (ХГ). Утром накануне исследования 
берут венозную кровь для определения базального уровня 
тестостерона и собирают в течение последующих суток 
мочу для исследования экскреции 17-кетостероидов. На 
второй день утром вводят ХГ -   2000 ЕД/м2 поверхно- 
сти тела, а через сутки утром берут кровь для определе- 
ния уровня тестостерона и собирают суточную мочу для 
определения экскреции 10-кетостероидов. Пробу счи- 
тают положительной, если уровень тестостерона в крови 
после стимуляции яичек ХГ увеличивается не менее чем 
на 100 %, а экскреция с мочой 17- кетостероидов – не 
менее чем на 40 %. Проба с ХГ положительна при всех 
формах задержанного полового развития; однодневный 
функциональный тест с ХГ отрицателен при всех фор- 
мах гипогонадизма; трехдневный тест стимуляции ХГ 
положителен при гипогонадотропном гипогонадизме, 
слабоположителен при нормогонадотропном и отрицате- 
лен при первичном гипергонадотропном гипогонадизме. 
При неправильном строении наружных половых органов 
обязательно производится исследование полового хро- 
матина, суточной экскреции с мочой 17-кетостероидов; 
в случае увеличения их содержания – дексаметазоновая 
проба; при возможности – генетическое исследование. 
При отрицательном половом хроматине следует произве- 
сти рентгенографию мочевых органов и  органов малого 
таза (пельвио-, уретровагинография). В случае наличия 
наружных половых органов женского типа производится 
диагностическая лапаротомия, мужского типа – оцени- 
вается состояние половых желез, выявляются симптомы 
дисплазии. При положительном половом хроматине 
исследуется суточная экскреция с мочой 17-кетостерои- 
дов. Повышение ее свидетельствует о надпочечниковом 
генезе заболевания. При нормальной экскреции с мочой 
17-кетостероидов показана диагностическая лапарото- 
мия с гистологическим исследованием половых желез. 
Дифференциальную диагностику гермафродитизма у 
детей иллюстрирует диагностический алгоритм. 
 
Диагностические признаки врожденной дисфункции 
коркового вещества надпочечников (у лиц с 
нарушенным строением наружных половых органов) 
 
1.     Вторичные половые признаки по мужскому типу 
(появляются ранее обычных сроков пубертатного пери- 
ода), отсутствие менструации. 
2. Бисексуальные наружные половые органы – раз- 
личная степень маскулинизации. 
3. Внутренние половые органы по женскому типу. 
4. Половые железы – яичники. 
5. Увеличенная суточная экскреция с мочой 
17-кетостероидов, положительная дексаметазановая 
проба. 
6. Положительный половой хроматин. 
7. Гиперплазия надпочечников. 
8. Опережение костным возрастом фактического. 
9.     Опережение детьми в росте и физическом раз- 
витии своих сверстников, в конечном итоге – невысокий 
рост. 
10.   Кариотип – 46 ХХ. 
 
Диагностические признаки идиопатической 
врожденной вирилизации наружных половых 
органов 
 
1. Вторичные половые признаки по женскому типу. 
2. Бисексуальные наружные половые органы. 
3. Внутренние половые органы по женскому типу. 
4. Половые железы – яичники. 
5.     Появление менструаций регулярного характера в 
срок или несколько ранее. 
6. Нормальная суточная экскреция с мочой 17-кето- 
стероидов. 
7. Положительный половой хроматин. 
8. Нормальное развитие надпочечников. 
9. Соответствие костного возраста фактическому. 
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10.   Соответствие роста возрастным нормам. 
11.   Кариотип – 46 ХХ. 
 
Диагностические признаки истинного 
гермафродитизма 
 
1.    Бисексуальные вторичные половые признаки: 
телосложение с признаками мужского и женского типов, 
оволосение – по женскому типу, реже с признаками муж- 
ского, наличие молочных желез, возможное наличие 
спонтанных менструаций. 
2.     Бисексуальные наружные половые органы, раз- 
витие которых выражено в различной степени в зависи- 
мости от функциональной активности половых желез. 
3. Бисексуальные внутренние половые органы. 
4.     Наличие раздельных или смешанных признаков 
обоего пола в одной половой железе. 
5. Положительный (обычно) половой хроматин. 
6. Кариотип – 46 ХХ (реже – 46 ХY) или мозаи- 
цизм. 
 
Диагностические признаки дискинезии яичек 
 
1.   Бисексуальные наружные половые органы с 
отклонением в сторону мужских (андроидный тип) или 
женских (евнухоидный тип). 
2. Внутренние половые органы по женскому типу – 
рудиментарные влагалище, матка, маточные трубы. 
3.    Недоразвитие половых желез, расположенных 
чаще всего в брюшной полости. 
4. Отрицательный половой хроматин. 
5. Кариотип – 46 ХY, реже мозаицизм. 
 
Диагностические признаки синдрома неполной 
маскулинизации 
 
1.   Бисексуальные наружные половые органы с 
отклонением в сторону мужских (андроидный тип) или 
женских (евнухоидный тип). 
2.     Отсутствие внутренних половых органов – при- 
датка яичка, семявыводящего протока, семенных пузырь- 
ков, предстательной железы. 
3.     Половые железы – яички, расположенные чаще 
всего в паховых каналах, у их наружных отверстий или в 
расщепленной мошонке. 
4. Отрицательный половой хроматин. 
5. Кариотип – 46 ХY. 
Диагностические признаки синдрома тестикулярной 
феминизации 
 
1.    Наружные половые органы по женскому типу, 
возможны гипертрофия клитора и углубление преддве- 
рия влагалища; имеется слепой влагалищный отросток 
урогенитального синуса. 
2.     Внутренние половые органы – придаток яичка, 
семявыносящий проток, семенные пузырьки; предста- 
тельная железа отсутствует. 
3.     Половые железы – яички, обычно расположены 
в паховом канале, у их наружных отверстий или в расще- 
пленной мошонке. 
4. Отрицательный половой хроматин. 
5. Кариотип – 46 ХY. 
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